



Pagetin rintarauhastauti on harvinainen apokriinisten rauhasten epiteelinsisäi‑nen karsinooma nännin tai nänninpihan 
alueella. Se liittyy saman rinnan duktaaliseen 
syöpään yli 90 %:ssa tapauksista. Taudin kuva‑
si ensimmäisenä Sir James Paget vuonna 1874. 
Histologialtaan ja morfologialtaan samanlaisen 
taudin rinnan ulkopuolisilla, runsaasti hiki‑
rauhasia sisältävillä ihoalueilla, kuten anogeni‑
taalialueella, nivusissa tai kainaloissa, havaitsi 
Henry Radcliffe Crocker vuonna 1889. Sitä 
kutsutaan ekstramammaariseksi Pagetin tau‑
diksi (EMPD).
Taudin yleisin muoto on in situ ‑tasoinen 
karsinooma. Se etenee hitaasti vuosien tai jopa 
vuosikymmenten kuluessa, muuttuu invasiivi‑
seksi noin 10 %:ssa tapauksista ja saattaa metas‑
tasoida läheisiin imusolmukkeisiin (1). Etäpesä‑
keriski lisääntyy, kun kasvaimen invaasiosyvyys 
dermiksessä ylittää yhden millimetrin (2). 
EMPD:hen saattaa liittyä harvinaisena lähi‑
kudosten (esimerkiksi Bartholinin rauhanen, 
virtsaputki tai ‑rakko, emätin, kohtu, kohdun 
limakalvo, eturauhanen, peräaukko, perä‑ tai 
paksusuoli) adenokarsinooma (1,3). Oheis‑
kasvaimen todennäköisyys on suurempi peri‑
anaalisessa kuin genitaalialueen tautimuodossa 
(25–30 % vs 4–7 %) (4,5). Liitännäissyövän 
metastasointi on aina poissuljettava kliinisesti 
ja histologisesti.
EMPD:n syntymekanismia ei tunneta. Kar‑
sinooman lähtökohdaksi on ajateltu pluripo‑
tentteja epidermiksen ja ihon apuelinten raken‑
teiden soluja. Kantasoluperäiseen etiologiaan 
viittaisi solukon värjäytyvyys keratiineilla 15 ja 
19. Myös Tokerin soluja ja vulvan rintarauhas‑
tyylisiä rauhasia on ehdotettu tämän karsinoo‑
man mahdolliseksi lähtökohdaksi (6). 
Potilaiden ikä sairastumishetkellä on yleensä 
50–80 vuotta. Valkoihoisessa väestössä EMPD 
on naisilla selkeästi yleisempi kuin miehillä, 
aasialaisilla sitä taas esiintyy enemmän miehil‑
lä (5,7,8). Euroopassa EMPD:n ilmaantuvuu‑
deksi on arvioitu 0,7/100 000 henkilöä (9). 
Hyksin alueella hoidettiin vuosina 2012–2017 
yhteensä 37 potilasta. 
Kliininen kuva
EMPD ilmaantuu naisille yleensä häpyhuulten 
ja miehille kivespussin sekä peniksen alueelle, 
ja se kasvaa vähitellen ympäröiviin rakenteisiin. 
Silmämääräisesti ihomuutos on tarkkarajainen, 
punoittava ja joskus hilsehtivä. Laajuuden ar‑
viointia vaikeuttaa kasvutapa, sillä ihonalaiset 
solumuutokset jatkuvat näkyvää aluetta laajem‑
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harvoin. Yleisimmin EMPD:tä esiintyy sukupuolielinten iholla, toisinaan kuitenkin myös välikannaksen 
(perineum) seudussa, peräaukon ympärillä tai taivealueilla. Taudin oireettomuus tai oireiden sekoittu-
minen tavallisiin ihosairauksiin on yleistä. Diagnoosi perustuu ihobiopsian histologiseen tutkimukseen. 
Leikkaus on ensisijainen hoito. Tauti uusiutuu noin kolmanneksella leikatuista. Kajoamattomia hoitome-
netelmiä  voidaan harkita leikkaushoidon täydentämiseksi tai kun uusintaleikkaukset eivät ole mahdolli-
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malle ja kasvain saattaa koostua erillisistä saa‑
rekkeista. 
Ihomuutoksen lisäksi esiintyy yleisesti ku‑
tinaa, polttavaa tunnetta tai kipua. Kliinisesti 
EMPD voi muistuttaa lukuisia ihottumia (TAU-
LUKKO 1). Ennen oikeaan diagnoosiin pääsyä 
potilaita on usein hoidettu pitkään paikalli‑
silla glukokortikoideilla tai sienilääkkeillä, ja 
ihomuutos on voinut kasvaa hyvinkin laajaksi 
(KUVA 1). 
Diagnoosi
EMPD:n diagnoosi on histologinen (KUVA 2). 
Yleensä biopsia 3–4 mm:n reikäveitsellä riittää 
diagnoosiin, mutta taudin paikallisen laajuuden 
selvittäminen ja hoidon suunnittelu saattavat 
vaatia useita kudosnäytteitä. Oireiden kesto, 
aiemmat hoidot ja niiden vaste sekä virtsaami‑
seen ja suolen toimintaan liittyvät vaivat selvi‑
tetään. 
Diagnoosin varmistuttua tehdään liitännäis‑
syöpien poissulkemiseksi gynekologinen tutki‑
mus, paksusuolen tähystys, virtsan partikkelien 
peruslaskenta, virtsan irtosolututkimus, virtsa‑
rakon tähystys ja virtsaelinten kolmivaiheinen 
tietokonetomografia (TT). Penoskrotaalisen 
taudin yhteydessä tehdään harkinnan mukaan 
myös prostataspesifisen antigeenin (PSA) mää‑
ritys ja eturauhasen magneettikuvaus. Perianaa‑
lisessa taudissa tehdään lisäksi peräsuolen mag‑
neettikuvaus ja vartalon TT.
Hematoksyliini‑eosiini (HE) ja perjodihap‑
po‑Schiff (PAS) ‑värjätyissä leikkeissä nähdään 
atyyppisiä, Pagetin taudille tyypillisesti ihon 
pintaan ja ihon apuelinten rakenteisiin leviäviä 
soluja. Solukko voi joskus olla pigmentoitunut‑
ta, ja tällöin pigmentaatio on myös kliinisesti 
havaittavissa. Histologisia erotusdiagnooseja 
ovat melanooma ja Bowenin tauti eli okasolu‑
syövän in situ ‑tasoinen muutos.
EMPD‑diagnoosi tulee aina vahvistaa im‑
munohistokemiallisilla menetelmillä (TAULUK-
KO 2). EMPD‑solukko reagoi positiivisesti seu‑
raaviin yleisesti käytössä oleviin vasta‑aineisiin: 
yleissytokeratiini, sytokeratiini 7 (CK7), syto‑
keratiini CAM 5.2, epiteelikalvon antigeeni 
(EMA) ja karsinoembryonaalinen antigeeni 
(CEA). Melanooman poissulkemiseksi voi‑
daan käyttää muun muassa S‑100‑ ja MelanA‑
immuunimäärityksiä. 
Bowenin taudin yhteydessä CK7‑määritys 
on toisinaan positiivinen. Tällöin EMPD ja 
Bowenin tauti erotetaan toisistaan histologisen 
perusvärjäyksen perusteella.
Immuunimääritykset saattavat antaa vihjeen 
myös mahdollisesta EMPD:n taustalla olevas‑
ta pahanlaatuisesta muutoksesta. Esimerkiksi 
CK7‑ ja CK20‑positiivisuus saattavat viitata 
paksusuolisyöpään.
Hoito
EMPD:n ensisijainen hoito on leikkaus. Muita 
vaihtoehtoja ovat paikallinen sädehoito, foto‑
dynaaminen hoito, kemoterapia ja laserhoito. 
Niitä harkitaan, kun leikkaushoito ei ole mah‑
dollinen. Fotodynaamista hoitoa ja paikallista 
kemoterapiaa (voidehoito) on käytetty myös 
leikkauksenjälkeisenä liitännäishoitona taudin 
uusiutumisen ehkäisemiseksi. 





TAULUKKO 2. Histologinen erotusdiagnostiikka immunohistokemiallisin menetelmin.
Yleissytokeratiini Sytokeratiini 7 (CK 7) MelanA
EMPD + + −
Bowenin tauti + −/+ −




Parhainkaan leikkaustulos tai hoitojen yh‑
distelmä ei takaa täydellistä remissiota, minkä 
vuoksi potilaan pitkäaikainen, toisinaan koko 
loppuelämän kestoinen seuranta on tarpeen.
Kirurginen hoito
Kirurgisen hoidon haasteita ovat EMPD:n mo‑
nipesäkkeisyys ja uusiutumistaipumus, leviävän 
syövän riski sekä sukupuolielinten ja peräaukon 
läheisyys. Resektion laajuus tulee pohtia ta‑
pauskohtaisesti. Oikean marginaalin silmämää‑
räinen arviointi on vaikeaa, koska histologisesti 
EMPD harvoin rajoittuu iholla näkyneen muu‑
toksen reunaan. Koska erityisen laaja resek‑
tio ei kuitenkaan takaa taudin poistoa, suuriin 
poistomarginaaleihin ei kannata pyrkiä.
Muutos pyritään poistamaan parin sentti‑
metrin sivusuuntaisin marginaalein niin, että 
preparaattiin sisällytetään ihonalaisrasvaa. Seu‑
rannan helpottamiseksi jopa laajempi poisto 
noudattamalla anatomisia rajoja, esimerkiksi 
luontaiseen ihopoimuun tai limakalvolle asti, 
on perusteltu. Peräaukossa resektion ulottu‑
misen 1 cm peräaukko‑ihoviivan (linea anocu‑
tanea) yläpuolelle on arvioitu vähentävän uu‑
siutumisriskiä, mutta erityisesti sirkulaarinen 
poisto voi johtaa arpikurouman muodostumi‑
seen (10).
Jääleiketutkimus tai Mohsin kirurgia saatta‑
vat auttaa puhtaiden resektiopintojen saavut‑
tamista, mutta haittana ovat lisäkustannukset 
ja potilaalle leikkauksen pitkittymisestä aiheu‑
tuvat riskit (11,12). Muutoksen mahdollisim‑
man perusteellisen poiston tärkein edellytys on 
huolellinen preparaatin merkintä ja ottokohdan 
valokuvaus mahdollista lisäresektiota varten.
Imusolmukkeet tutkitaan ennen leikkausta 
palpoimalla, kuvantamistutkimukset ja mah‑
dolliset neulanäytteet tehdään tarvittaessa. Var‑
tijaimusolmuketutkimuksen hyödyllisyydestä 
EMPD:n peroperatiivisessa diagnostiikassa 
ei ole tietoa. Melanooman yhteydessä imu‑
solmuke‑etäpesäkkeiden riski suurenee, mikäli 
KUVA 1. Kliinisesti tarkkarajainen perianaalinen (A) ja vulvan (B) EMPD.
A B
A B
KUVA 2. EMPD:n histologia. A) Hematoksyliini-eosiinivärjäys (10-kertainen suurennos). B) Sytokeratiini 7 -im-
munomääritys samasta näytemateriaalista. Atyyppiset solut värjäytyvät positiivisina (ruskeina).
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kasvaimen invaasiosyvyys on yli 1 mm (13). 
Vastaavanlaisia tuloksia on raportoitu myös 
EMPD‑potilailla tehdyissä tutkimuksissa (14). 
Siksi arvioimme, että vartijaimusolmuketutki‑
muksesta saattaisivat hyötyä potilaat, joilla tode‑
taan suurempi kuin 1 mm:n paksuinen invasiivi‑
nen EMPD etenkin, jos kudospuutos on laaja ja 
sen korjaukseen käytetään paikallisia kielekkei‑
tä, jolloin vartijaimusolmukkeiden myöhempi 
tunnistaminen ei onnistu (15). Todetut imu‑
solmuke‑etäpesäkkeet poistetaan kirurgisesti.
Muutoksen poisto, merkintä ja 
valokuvaus
Alueen huolellinen tarkastelu hyvässä valais‑
tuksessa suurennuslasilla, luupeilla tai kolpo‑
skoopilla sekä pyyhkäisy pinnalliset eroosiot 
paljastavalla aineella (etikkahappo, jodi, tolu‑
idiinisini) helpottaa resektion suunnittelua. 
Selvästi poikkeavalta vaikuttava ja varmuudella 
poistettava alue tulee ensin piirtää huolellisesti 
musteella iholle ja limakalvolle. Sen ympärille 
piirretään varsinainen leikkausviillon paikka 
poistomarginaalin kera. Mikäli alueen ulko‑
puolelle jää vielä epäilyttävän näköisiä kohtia, 
ne tulisi biopsoida reikäveitsellä. Myös biopsia‑
kohdat täytyy merkitä huolellisesti ennen leik‑
kauksen alkua. Poistettavaan näytepalaan piir‑
retään numerot joko palan ulokkeisiin tai mer‑
kitsemään anatomisia kohtia, kuten keskiviivaa, 
pakarapoimua ja nivusta (KUVA 3). Numeroita 
vastaavasti näytepalaan laitetaan merkkilangat. 
Ennen leikkauksen alkua huolellisesti merki‑
tystä alueesta otetaan valokuva. Sen jälkeen 
muutos poistetaan, kiinnitetään levylle ja toi‑
mitetaan tuorenäytteenä patologille merkinnät 
sisältäneen valokuvan kera.
Laajan muutoksen poisto ja 
kudospuutoksen korjaus
Laaja‑alaisen sekä lähellä virtsaputken suuta tai 
peräaukkoa sijaitsevan kudospuutoksen korjaus 
edellyttää ihosiirteen tai kielekkeiden käyttöä 
sekä tilapäistä suoliavannetta. Jos tautialue on 
hautunut ja tulehtunut, potilas hyötyy avan‑
teesta, haavojen paikallishoidosta ja mikrobi‑
lääkkeistä jo ennen kasvaimen poistoleikkaus‑
ta. Laaja‑alaisen taudin kirurginen hoito onkin 
syytä tehdä gynekologisen onkologin, gastro‑
kirurgin ja plastiikkakirurgin yhteistyönä.
Kudospuutoksen korjaus ihosiirteellä hel‑
pottaa myöhempää seurantaa, mutta alueelle 
saattaa hiertymille alttiissa kohdassa, kuten 
vulvan takaosassa, kehittyä instabiili arpi. Iho‑
siirre soveltuu huonosti myös kohtiin, joissa 
tarvitaan iskunvaimennusta, esimerkiksi luisiin 
ulokkeisiin tai välikannakseen.
EMPD saattaa ilmaantua myös paikallis‑
ten kielekkeiden alueelle, mutta etäkielekkei‑
den käyttö on yleensä perusteltua vasta, jos 
koko riskialueen iho poistetaan tai paikalliset 
kieleke vaihtoehdot on aiemmin käytetty. Ni‑
vusen ja häpykukkulan alue hoituvat yleensä 
paikallisella kääntökielekkeellä reiden ulkosyr‑
jältä tai alavatsalta, sukupuolielinten alueelle 
soveltuvat ohuet ihokielekkeet nivusesta tai 
pakarapoimusta. Peräaukon seudun tähtimäi‑
nen sulku liukukielekkein onnistuu usein ilman 
etäkielekkeitä. 
Erityisesti vulvan alueen rekonstruktioissa 
täytyy ottaa huomioon alueen toiminnallisuus. 
Haavojen kiristyksen tulisi suuntautua edes‑
tä taakse, jotta introitus pysyy kiinni ja suojaa 
emättimen limakalvoa kuivumiselta ja haavau‑
tumiselta sekä virtsatieinfektioilta. Virtsaput‑
ken suun ympärillä kudosten on oltava riittävän 
väljiä, jotta virtsaaminen sujuu esteettä. 






Fotodynaaminen eli valoaktivaatiohoito on 
yleisin leikkauksenjälkeinen liitännäishoito, jos 
terveen kudoksen marginaali on jäänyt niukak‑
si ja pyritään vähentämään taudin uusiutumis‑
riskiä. Joskus se voi olla ainoa hoito erityisesti 
huonokuntoiselle potilaalle. Syvien ihopoimu‑
jen ja onkaloiden käsittely on kuitenkin hanka‑
laa ja tulos jää epävarmaksi. Hyksissä arpi alueet 
hoidetaan fotodynaamisella hoidolla, jos leik‑
kausalueen käsittely on koon ja sijainnin puo‑
lesta mahdollista. 
Fotodynaamisessa hoidossa iho rei’itetään 
paikallispuudutuksen jälkeen neulalla tai hiili‑
dioksidi laserilla (KUVA 4). Hoidettavalle alueel le 
(1–2 cm:n tervekudosmarginaalein) levitetään 
aminolevuliinihappo (ALA)‑ tai metyyliamino‑
levulinaatti (MAL) ‑voide, jonka vaikuttava 
aine hakeutuu kasvainsoluihin. Alue peitetään 
tiiviisti ohuella muovikalvolla parin kolmen 
tunnin ajaksi. Sen jälkeen sekä muovikalvo että 
voide poistetaan ja alueelle kohdistetaan pu‑
navalo (aallonpituus 630 mm, 37 J/cm2) kah‑
deksan minuutin ajaksi (KUVA 5). Soluihin ker‑
tynyt (metyyli)aminolevulinaatin valoherkkä 
aineenvaihduntatuote protoporfyriini hajoaa ja 
vapauttaa happea, joka vau rioitt aa solunsisäisiä 
rakenteita ja tuhoaa solun.
Ympäröivän terveen ihon reaktio näkyy hen‑
tona punoituksena hoidetulla alueella. Valotuk‑
sen aikana ja sen jälkeen potilaat kokevat usein 
pistävää tai polttavaa kipua, joten hoidettava 
alue täytyy puuduttaa ennen toimenpidettä ja 
sen jälkeisestä kipulääkityksestä tulee huoleh‑
tia. Virtsaputken suu täytyy suojata valotuksen 
ajaksi, koska se ärtyy herkästi, mikä altistaa 
virtsaummelle. Limakalvojen rikkoutuminen 
on yleistä, mutta alueet paranevat paikallishoi‑
dolla (suihkuttelu ja mikrobilääkettä, esimer‑
kiksi fusidiinihappoa sisältävä paikallisvoide) 
ennen seuraavaa hoitokertaa. Fotodynaaminen 
hoito tehdään yleensä kolmesti kahden viikon 
välein.
Tutkimusnäyttö fotodynaamisen hoidon 
tuloksista on ristiriitaista, ja pitkäaikaisseuran‑
tatulokset puuttuvat. Joidenkin tutkimusten 
mukaan pelkästään fotodynaamisen hoidon tu‑
lokset ovat yhtä hyvät kuin leikkaushoidonkin 
eli tauti uusiutuu kolmasosalla potilaista (16). 
KUVA 4. Ennen fotodynaamista hoitoa tehtävä hoidettavan alueen merkkaus (A) ja ihon rei’itys (B). Kuvassa 
rei’itys tehty neulaamalla.
A B
KUVA 5. Fotodynaaminen hoito.
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Tarkoituksenamme on jatkossa selvittää yhdis‑
telmähoitoja saaneiden potilaidemme hoitotu‑
lokset pitkäaikaisseurannassa.
Muut hoidot
Paikallinen lääkehoito. Imikimodi on immuu‑
nivasteen muuntaja, joka lisää paikallisesti so‑
lujen sytokiinituotantoa. Genitaalialueen visva‑
syylien hoitoon kehitettyä voidetta on käytetty 
myös premalignien ja malignien ihomuutosten, 
kuten aktiinisten keratoosien ja pinnallisten ba‑
salioomien, hoidossa. Sen tehosta EMPD:hen 
on ristiriitaista näyttöä (9). Imikimodi aiheut‑
taa voimakkaan ärsytysreaktion iholla ja lima‑
kalvolla, mikä estää usein täysimittaisen hoidon 
(3–4 kertaa viikossa noin 3–6 kuukauden ajan) 
toteuttamisen.
Laserhoito. Hoidettavan alueen ihon kuori‑
vaa (ablatoivaa) laserhoitoa on annettu EMPD‑
potilaille joko primaarihoitona tai yhdistettynä 
leikkaukseen. Oikean hoitosyvyyden arvioimi‑
nen apokriinisten rauhasten tuhoamiseksi on 
vaikeaa (17). Liian syvälle annettu hoito ai‑
heutt aa arpeutumista ja altistaa toistuville iho‑
rikoille ja haavaumille.




Vulvan EMPD Ensimmäinen seuranta-
käynti 6 kk:n kuluttua, jat-







Perianaalinen EMPD Alkuun 3–6 kk:n välein, 









Vuosittain 5 vuoden ajan Kliininen status
PSA-mittaus, virtsan irtosolututkimus, virtsan 
partikkelien peruslaskenta



















6 kk ja 12 kk fotodynaa-




1 Lomitetaan muiden erikoisalojen seurantakäynteihin
Sädehoitoa voidaan harkita, kun EMPD‑
potilaan ikä tai muut tekijät estävät kirurgisen 
hoidon.
Kemoterapiaa on käytetty harvinaisissa le‑
vinneissä tautimuodoissa. Kirjallisuus kemo‑
terapian käytöstä metastasoituneen EMPD:n 
hoidossa rajoittuu vain yksittäisiin tapausselos‑
tuksiin ja pieniin, muutamia potilaita kattaviin 
tutkimuksiin. Näissä tutkimuksissa hoitovas‑
te oli osittainen tai tauti uusiutui 2–3 vuoden 
kuluttua hoidon päättymisestä (9). Hyksissä ei 
ole vakiintunutta harvinaisen edenneen tauti‑
muodon hoitokäytäntöä, joten hoidot räätälöi‑
dään yksilöllisesti (Micaela Hernberg, henkilö‑
kohtainen tiedonanto).
Seuranta
EMPD:n ennuste on yleensä hyvä (7). Potilai‑
ta täytyy kuitenkin seurata säännöllisesti, koska 
taudilla on taipumus uusiutua paikallisesti ja 
siihen voi liittyä myös samanaikainen syöpä‑
kasvain suoliston, virtsateiden tai sukupuoli‑
elinten alueella. Seurantakäynneillä tehdään 






 8 Jos anogenitaalialueen, nivusten tai 
kainaloiden iho-oire ei parane paikallis-
hoidoilla, poikkeavasta ihomuutoksesta 
pitää ottaa näytepalat.
 8 Ekstramammaarisen Pagetin taudin 
(EMPD) diagnoosin varmistuttua tulee 
sulkea pois lähialueen kudoksien liitän-
näissyövät.
 8 Ensisijainen hoito on leikkaus.
 8 Fotodynaamista hoitoa voidaan antaa 
täydentävänä hoitona tai jos kirurginen 
poisto ei ole mahdollinen.
 8 EMPD edellyttää pitkäaikaista, mahdol-
lisesti jopa elinikäistä seurantaa.
Hyksissä laajan EMPD:n hoito ja leikkauk‑
senjälkeinen seuranta suunnitellaan tapauskoh‑
taisesti moniammatillisessa iho kasvain kokouk‑
sessa plastiikkakirurgian klinikassa (TAULUK-
KO 3) (18).
Lopuksi
EMPD on harvinainen ja mahdollisesti vaaral‑
linen tauti, joka tulisi osata tunnistaa ja hoitaa. 
Suurin osa tapauksista on hyväennusteisia ja hi‑
taasti eteneviä. Paikallinen tauti tulisikin hoitaa 
samaan aikaan mahdollisimman kuratiivisesti 
ja konservatiivisesti muuttamatta merkittävästi 
hoidettavan alueen normaalia anatomiaa tai toi‑
mintoja. Laajasta EMPD:stä aiheutuva kipu ja 
hygieniaongelmat puoltavat huonokuntoisen‑
kin potilaan kirurgista hoitoa. ■
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Ekstramammaarinen Pagetin tauti
Extramammary Paget’s Disease
EMPD is a rare adenocarcinoma of the apocrine glands in the groin, perineum, genital, perianal and axillary regions. 
The most common form is intra-epithelial. Invasion is possible, but EMPD metastasizes rarely. Mild symptoms resembling 
dermatosis are typical. Diagnosis is based on skin biopsies and immunohistochemical staining. Surgical excision is the main 
treatment, while other methods (i.e. photodynamic therapy) are used as postoperative adjuvant therapy or if surgery is 
contraindicated. Recurrence occurs in one third of the cases. Patients with EMPD have an increased risk for adenocarcinomas 
in adjacent regions, requiring consideration in screening and follow-up of the disease.
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